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OBJECTIFS 


Diagnostiquer 
une insuffisance 
respiratoire 
chronique. 


Argumenter 

I'attitude therapeutique 
et planifier le suivi 
du patient. 

Decrire les principes 
de la prise en charge 
au long cours. 


POINTS FORTS 


fa comprendre 


> L'insuffisance respiratoire chronique (IRC) 
se definit comme I'impossibilite pour le systeme 
respiratoire de maintenir normaux les gaz 
du sang au repos. Ce diagnostic repose done 
obligatoirement sur la mesure des gaz du sang. 


> L'lRC est un syndrome ou I'etude des antecedents, 
de I'anamnese et I'examen clinique permettent, 
dans la majorite des cas r d'orienter le diagnostic 
etiologique. 


> L'lRC repond schematiquement a 2 grands 
mecanismes : l'insuffisance de I'echangeur 
de gaz parenchymateux pulmonaire 
et l'insuffisance de la pompe ventilatoire. 


D efinie par I'impossibilite 
pour le systeme respi- 
ratoire de maintenir 
normaux les gaz du sang au 
repos, l'insuffisance respi- 
ratoire chronigue (IRC) 
touche une importante popu- 
lation dans notre pays, avec 
65 000 patients traites a 
domicile (dont 75 % sous 
oxygenotherapie au long 
cours et 25 % sous ventila- 
tion mecanique). 

En tres grande majorite representee 
par l'insuffisance respiratoire chronique 
obstructive secondaire aux broncho- 
pneumopathies chroniques obstructives 
(BPCO), l'insuffisance respiratoire chro- 
nique voit actuellement croitre la part 
liee a la grande obesite et aux maladies 
neuromusculaires. Seule la prevention 
des affections causales permettra 
d'inf lechir la courbe inquietante par sa 
progression du nombre des patients pris 
en charge. 


L'identification des mecanismes de I'lRC 
determine I'attitude therapeutique reposant 
sur I'oxygenotherapie (atteinte 
de I'echangeur parenchymateux) 
et la ventilation assistee (patients relevant 
surtout d'une insuffisance de la pompe 
ventilatoire), ou des 2 options therapeutiques 
en cas de mecanisme intrigue. 


L'existence d'une IRC expose le patient 
au risque d'insuffisance respiratoire aigue 
(IRA) source d'une importante morbidity 
et mortality. 


PHYSIOPATHOLOGIE 

II est important, en pratique, de com- 
prendre que I'etat d'insuffisance respira- 
toire chronique est secondaire a deux 
mecanismes rencontres de fagon soit isolee, 
soit intriquee: 

la defail lance de I'echangeur gazeux 
parenchymateux d'une part ; 

— > et la defaillance de la pompe ventilatoire 
d'autre part (fig. 1). 


Defaillance de I'echangeur 
gazeux parenchymateux 

Elle realise typiquement une insuffisance 
respiratoire chronique hypoxemique. 

1. Mecanismes 

/ L'inadequation ventilation/perfusion 

est ici le principal mecanisme responsable 
de I'hypoxemie secondaire a I'effet shunt 
(effet « court-circuit ») du fait de la moindre 
exposition de la ventilation alveolaire (et done 
de l'0 2 ) a la perfusion pulmonaire provenant 
du ventricule droit, qui peut etre consecutif : 
-4 a la reduction de la ventilation alveolaire 
liee aux remaniements bronchiolo- 
alveolaires (bronchiolite distale et 
emphyseme centrolobulaire) caracte- 
risant les BPCO parvenues au stade de 
l'insuffisance respiratoire chronique 
obstructive (fig. 2) ; I'inhalation d'0 2 a 
faible debit permet de corriger ce type 
d'hypoxemie ; ce phenomene conduit, au 
fil de 1'evolution de la maladie, a la creation 
d'un nombre de plus en plus eleve d'unites 
de bas rapport ventilation/perfusion ; 
•■4 a la presence d'une alteration de la dif- 
fusion alveolocapillaire des gaz secondaire 
a une atteinte interstitielle (comme 
typiquement dans la fibrose pulmonaire) ; 
I'inhalation d'0 2 a fort debit permet 
encore de corriger I'hypoxemie secondaire ; 
••4 a l'existence d'un shunt vrai, anatomique, 
ou la ventilation alveolaire (et done l'0 2 ) 
ne rencontre pas la perfusion alveolaire 
(fig. 3). L'administration d'0 2 a 100 % ne 
permet pas de corriger ce type d 'hy poxemie. 
Dans ces situations, le taux de la pression 
partielle arterielle en gaz carbonique 
(PaC0 2 ) demeure normal ou diminue du fait 
d'une hyperventilation compensatrice 
tant que celle-ci est mecaniquement possible ; 
ensuite apparaTt une hypercapnie en rapport 
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UMU Physiopathologie de I’insuffisance respiratoire chronique. 


avec une hypoventilation alveolaire sur- 
ajoutee (v. infra). En effet, le gaz carbonique 
(20 fois plus diffusible que I'oxygene) n'est 
susceptible de s'accumuler dans de telles 
conditions physiopathologiques qu'a un 
stade tres avance de la maladie. 

/ L'hypoventilation alveolaire ( v. . infra) 
peut etre aussi a I'origine d'une hypoxemie ; 
elle genere une augmentation de la PaC0 2 
(sanguine) et done, mecaniquement, une 
reduction de la PA0 2 (alveolaire), et done 
de la Pa0 2 . 


2. Application therapeutique 
II n'existe pas, dans I'organisme, de reserve 
en0 2 ,sauf une quantite tres reduitedans la 
capacite residuelle fonctionnelle (somme 
du volume residuel et du volume de reserve 
expiratoire). Le seul moyen efficace est 
d'augmenter la teneur en 0 2 de I'air inspire, 
appelee aussi fraction inspiree en 0 2 (FI0 2 ), 
a I'etat physiologique egale a 20,9 %, ce qui 
augmente la pression en 0 2 de I'air inspire 
(PI0 2 ) [formule 1], et done de la Pa0 2 . 
Formule 1 : PI0 2 = FI0 2 (PB - 47) 


Defaillance de la pompe ventilatoire 

1. Mecanismes 

La presence d'une hypercapnie signe 
I'existence d'une hypoventilation alveolaire ; 
en effet, le niveau de PaC0 2 est inversement 
proportionnel a la ventilation alveolaire (VA) 
[formule 2 LFormule 2 : PaC0 2 = K VCo 2 / VA 

Devant une hypercapnie chronique, I'ana- 
lyse de cette formule invite a rechercher la 
cause de la reduction de la ventilation alveo- 
laire (VA) au niveau des structures assurant 
la dynamique du soufflet thoracique (fig. 1). 



IMlil Effet shunt. L'alveole 2 est hypo- 
ventile : le sang qui le traverse est incom- 
pletement hematose et vient polluer le sang 
bien hematose au sortir de l'alveole 1. 
C'est I'effet shunt ou effet court-circuit 
(VA : ventilation alveolaire ; Q : debit car- 
diaque ; les chiffres sont donnes a titre 
indicatif). Le sang quittant ces deux alveoles 
est appauvri en 0 2 : c'est I'hypoxemie. 



mm Shunt anatomique (a gauche). Une fraction du debit cardiaque ne rencontre pas 
(« shunte » ou court-circuite) les alveoles : c'est le shunt anatomique (Qs). 

Diaqramme de Davenport. Les 2 traits en gras delimitent ainsi 4 zones : 

1 = acidose ventilatoire decompensee ; 2 = alcalose metabolique decompensee ; 

3 = acidose metabolique decompensee ; 4 = alcalose ventilatoire decompensee ; 

5 = acidose mixte ; 6 = alcalose mixte. 

Les courbes curvilignes correspondent, de gauche a droite, a des niveaux decroissants de 
PaC0 2 de 80 a 8 mmHg. 
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La diminution de la ventilation alveo- 
laire peut etre consecutive a une diminution 
de la commande ventilatoire, a une alte- 
ration de la conduction entre les centres 
respiratoires et I'effecteur thoracique, a 
une atteinte des muscles respiratoires, a 
une augmentation de la charge imposee 
par la paroi thoracique (ces mecanismes 
pouvant etre isoles ou associes). 

L'examen clinique permet le plus souvent 
d'identifier la pathologie responsable qui 
intervient done par une reduction de la 
ventilation alveolaire susceptible de s'ac- 
centuer en periode nocturne, ou par une 
diminution de I'efficacite de cette ventilation 
alveolaire (comme dans I'lRCO ou I'espace 
mort physiologique est eleve). 

devaluation du ou des mecanisme(s) 
responsable(s) de cette retention hyper- 
capnique peut s'appuyer sur 2 tests simples : 
•4 revaluation de la somme PaC0 2 
+ Pa0 2 permet d'affirmer une hypo- 
ventilation alveolaire si elle est 
^ 130 mmHg ; 

-•> la realisation d'une epreuve d'hyper- 
ventilation qui va permettre de verifier 
si les centres sont capables de repondre 
a la stimulation volontaire en termes 
de commande, et si I'effecteur ventila- 
toire est capable de repondre a cette 
stimulation. 

Le niveau de PaC0 2 est alors > 45 mmHg ; 
I'acidose gazeuse d'origine respiratoire 
consecutive a ('accumulation de gaz carbo- 
nique est compensee a I'etat chronique par 
I'elevation des bicarbonates plasmatiques 
(qui peut atteindre, en fonction du degre 
d'hypercapnie associee, des valeurs souvent 
> 30 mmol/L). Le pH est ainsi maintenu 
dans des valeurs physiologiques entre 
7,38 et 7,42. 

II s'agit done d'une acidose ventilatoire 
compensee (fig. 3) ou I'elevation des 
bicarbonates plasmatiques permet d'af- 
firmer la chronicite de I'hypercapnie 
responsable. 

2. Application therapeutique 
L'affirmation d'une hypoventilation 
alveolaire permet de guider au mieux les 
indications therapeutiques qui reposent sur 
la ventilation artif icielle : ('augmentation 
de la ventilation alveolaire ainsi induite 
permet de corriger la PaC0 2 . 


DIAGNOSTIC POSITIF 


Circonstances de decouverte 

1. Diagnostic en dehors 

d'un episode de decompensation 

AIGUE (CAS LE PLUS FREQUENT) 

II repose dans les formes typiques sur 
la reconnaissance : 

d'un syndrome respiratoire associant 
une accentuation de la dyspnee d'effort 
(qui peut s'aggraver au point d'etre 
presente au repos avec tirage des muscles 
respiratoires accessoires) et une cyanose 
liee a I'augmentation des taux d'hemo- 
globine reduite, d'intensite variable et 
inconstante. Cette derniere peut etre 
en effet absente en raison d'une anemie 
associee, ou au contraire intense, du fait 
de la severity de I'hypoxemie causale, 
et (ou) de I'existence d'une polyglobulie 
secondaire a cette meme hypoxemie ; 
■■■■•> d'un syndrome a presentation neuro- 
logique inconstant, associant insomnie 
nocturne, cephalees matinales, asthenie 
permanente, voire hypersomnolence 
diurne qui temoigne en fait d'une hypo- 
ventilation alveolaire a renforcement 
nocturne ; la presence d'une hyper- 
sudation a renforcement nocturne 
peut etre le premier signe evocateur 
d'une hypercapnie associee ; 

•4 d'un syndrome cardiovasculaire, 
constitue de signes d'insuffisance car- 
diaque droite (oedemes des membres 
inferieurs, turgescence des jugulaires) 
et inconstant. 

2. Diagnostic au (de)cours 

d'un EPISODE DE DECOMPENSATION AIGUE 

Cette eventuality est moins frequente. 
Les signes en seront decrits dans le chapitre 
specifique. 

Caracterisation de I'insuffisance 
respiratoire chronique 

Elle repose sur la mesure des gaz du 
sang, realisee par ponction radiale le plus 
souvent (on peut utiliser la voie capillaire 
au lobe de I'oreille, ou la ponction femorale 
lorsque la voie radiale n'est pas accessible). 
Le prelevement arteriel doit etre analyse 
rapidement afin de garder sa fiabilite. 


En pratique, on affirme I'insuffisance 
respiratoire chronique lorsque la pression 
partielle en 0 2 du sang arteriel (Pa0 2 ) est 
< 60 mmHg au repos avec une saturation 
arterielle en oxygene (Sa0 2 ) < 90 %. La 
saturation peut etre estimee par oxymetrie 
transcutanee, mais il est important de 
realiser un prelevement arteriel pour 
affirmer I'insuffisance respiratoire chro- 
nique. En cas d'hypoxemie, une poly- 
globulie associee (reactionnelle) en 
caracterise la vraisemblable chronicite. 

La PaC0 2 peut etre normale, diminuee, 
ou elevee en fonction de I'etiologie. Lors- 
qu'elle est elevee (> 45 mmHg), elle s'associe 
a une elevation des bicarbonates plasma- 
tiques, la normalite du pH caracterisant 
alors I'existence d'une acidose ventilatoire 
compensee. L'elevation du taux de bicar- 
bonates caracterise retrospectivement 
dans un tel contexte la chronicite de I'hyper- 
capnie. 

Le niveau d'hypoxemie et d'hypercapnie 
eventuellement associee permet de 
caracteriser la severity de I'insuffisance 
respiratoire chronique en cause. 

II est important de s'assurer de la per- 
manence de la perturbation gazometrique ; 
en effet, ces modifications gazometriques 
peuvent etre ponctuelles (liees a un encom- 
brement, a un bronchospasme) ; il est done 
necessaire de controler, au bout d'une 
quinzaine de jours, la Constance de cette 
anomalie par un nouveau prelevement a 
visee gazometrique. 

Un examen clinique complet, associe a 
un complement de bilan paraclinique, et 
confronte aux donnees de I'interrogatoire 
(antecedents et anamnese) permettent 
d'effectuer le diagnostic differentiel et 
d'orienter rapidement, dans la majority 
des cas, le diagnostic etiologique . 


DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 


II ne se pose en fait que devant des 
tableaux frustes ou dissocies. 

Elements cliniques 

La cyanose pose en theorie le probleme 
de son type : central, en rapport avec une 
hypoxemie effective (fig. 4), ou peripherique 
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UlUlil Cyanose chez un patient souffrant 
cTune bronchopneumopathie chronique 
obstructive au stade du coeur pulmonaire 
chronique. 

consecutive, p. ex., a un syndrome cave 
superieur. La Clinique et I'examen radiogra- 
phique thoracique permettent de redresser 
rapidement le diagnostic dans cette derniere 
hypothese (d'autant que les gaz du sang sont 
alors le plus souvent normaux). 

En cas d'hypoxemie severe, un shunt 
anatomique peut etre discute ; celui-ci 
sera rapidement ecarte devant I'absence 
de signes evocateurs d'une cardiopathie 
congenitale cyanogene et grace a I'apport 
de I'echocardiographie associe a un test 
aux macromolecules. 

La dyspnee chronique est d'elucidation 
parfois plus delicate, posant le probleme 
de sa cause - pulmonaire ou cardiaque 
d'autant que les 2 sont souvent intriquees 
avec I'age actuel frequemment eleve des 
insuffisants respiratoires chroniques. 
L'orientation etiologique est alors fondee 
sur les antecedents, I'anamnese et les 
donnees de la Clinique et des examens 
complementaires (radiographie thora- 
cique, profil gazometrique, electrocardio- 
gramme, echographie cardiaque). 

Les dyspnees dites d'origine psycho- 
gene sont plus aisement depistees. 

La presence de troubles de la vigilance 
diurne doit etre conf rontee a la possibility de 
causes specif iquement neuropsychologiques. 

Elements paracliniques 

C'est le diagnostic differential des anomalies 
gazometriques : la presence d'une hypercapnie 
compensatrice d'une alcalose metabolique est 
etablie d'apres I'analyse gazometrique et le 
contexte Clinique et therapeutique. 


DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 


II est guide par les donnees de I'inter- 
rogatoire (antecedents, anamnese), de 
I'examen clinique, et du bilan paraclinique 
(exploration fonctionnelle respiratoire 
[EFR], gaz du sang), et facility par la 
connaissance de la physiopathologie de 
I'insuffisance respiratoire chronique. 

Apport de I'interroqatoire 

La mise en evidence d'un tabagisme 
ancien avec presence d'une BPCO de 
stade 0 (bronchite chronique avec toux 
et expectoration), d'un asthme ancien 
corticodependant, d'une maladie neuro- 
musculaire, d'antecedents traumatiques 
thoraciques et (ou) medullaires, d'une 
profession exposee (silice, amiante) 
constitue des elements importants 
d'orientation. 

Apport de I'examen clinique 

Le diagnostic etiologique est souvent 
evident des I'inspection devant une dis- 
tension thoracique, une obesite morbide, 
une maladie neuromusculaire, une 
deformation thoracique, la presence de 
sequelles mutilantes post-chirurgicales 
thoraciques (thoracoplastie). 

L'examen clinique permet aussi d'evaluer 
la severite de I'insuffisance respiratoire 
chronique par la cotation de la dyspnee, 
I'estimation du tirage des muscles respi- 
ratoires accessoires (sternocleidomastoidiens, 
intercostaux), la detection d'un signe de 
Hoover (incursion inspiratoire basi- 
thoracique) et (ou) d'une respiration para- 
doxale abdominale (incursion intrathora- 
cique abdominale) , la presence de signes 
d'insuffisance cardiaque droite, ou la 
severity des signes d'hypoventilation 
alveolaire. 

L'auscultation thoracique est precieuse 
a ce stade (crepitants des bases en cas de 
fibrose, rales bronchiques ou, a I'inverse, 
diminution bilaterale du murmure vesicu- 
laire en cas de bronchopneumopathie 
chronique obstructive). Dans les insuffisances 
respiratoires chroniques d'origine neuro- 
musculaire, la dyspnee est volontiers 
discrete, voire absente. 


A pport des examens paracliniques 

1. Bilan initial 

Les examens complementaires doivent 
comporter, en parallele de la mesure des 
gaz du sang, une radiographie thoracique 
(de face en inspiration et expiration forcees 
avec un cliche de profil), un electrocardio- 
gramme et un bilan sanguin (numeration 
formule sanguine [NFS] pour recherche 
d'une anemie et, a I'inverse, d'une poly- 
globulie secondaire a I'hypoxie et d'une 
hyperleucocytose a polynucleose temoin 
d'une infection sous-jacente, et iono- 
gramme plasmatique), ainsi qu'une EFR 
avec mesure du volume residuel permettant 
de typer I'insuffisance respiratoire chronique 
en cause (obstructive, restrictive, ou mixte). 

La confrontation de ce premier bilan 
avec les donnees cliniques et I'interrogatoire 
permet de preciser le diagnostic de I'in- 
suffisance respiratoire chronique dans la 
grande majority des cas. 

2. Autres examens 

I Is permettent d'affiner I'etiologie ou 
d'eclaircir les mecanismes physiopatho- 
logiques en cause. 

L'examen tomodensitometrique precise 
I'atteinte parenchymateuse en cas d'insuf- 
fisance respiratoire chronique par atteinte 
de I'echangeur pulmonaire (dilatation des 
branches, emphyseme, pneumopathie inter- 
stitielle chronique evoluee vers la fibrose). 

Des EFR plus e laborees sont parfois utiles. 
La realisation d'epreuves d'effort (epreuve 
de marche de 6 min, ou test d'exercice sur 
bicyclette ergometrique ou tapis roulant), 
la mesure de la capacity de diffusion de 
I'oxyde de carbone et des resistances des 
voies aeriennes sont souvent utilisees en 
cas d'atteinte parenchymateuse predomi- 
nante a I'origine de I'insuffisance respira- 
toire chronique. 

Les enregistrements poly(somno)gra- 
phiques sont de plus en plus souvent 
effectues pour preciser le comportement 
ventilatoire nocturne, a la recherche d'acces 
apneiques et hypopneiques (obstructifs 
et [ou] centraux), d'episodes de desaturation 
nocturne en 0 2 , d'une hypoventilation 
alveolaire nocturne dont la connaissance 
permet de guider le diagnostic physiopatho- 
logique et done le traitement specifique. 


1258 


LA REVUE DU PRATICIEN / 2003 : 53 



La mesure de la regulation de la venti- 
lation, I'etude de la commande neuro- 
musculaire de la ventilation (stimulation 
magnetique du phrenique et electromyo- 
gramme diaphragmatique), les mesures 
des pressions maximales inspirapoires et 
expiratoires concernent plutot les insuffi- 
sances respiratoires chroniques en rapport 
avec une insuffisance de la pompe venti- 
latoire. 

L'echocardiographie et eventuellement 
I'exploration hemodynamique sont utilisees 
pour evaluer le degre d'hypertension 
arterielle pulmonaire (HTAP) pouvant 
etre associee. En effet, les consequences 
de cette hypoxemie tissulaire qui frappe 
tous les tissus de I'organisme sont domi- 
nees par le developpement d'une HTAP 
secondaire consecutive a la muscularisa- 
tion des arterioles precapillaires bien 
documentee en cas d'insuffisance respi- 
ratoire chronique obstructive, entraTnant 
une elevation des resistances arteriolaires 
pulmonaires, d'ou une hypertrophie ventri- 
culaire droite et une insuffisance cardiaque 
droite. 

L'enquete genetique prend toute son 
importance en cas d'atteinte neuromus- 
culaire. 

A Tissue de ce bilan, il est possible de 
classer, sur un plan physiopathologique, 
le mecanisme (predominant) en cause, 
c'est-a-dire s'il s'agit d'une insuffisance 
respiratoire chronique par defaillance de 
Techangeur gazeux parenchymateux, ou 
secondaire a une defaillance de la pompe 
ventilatoire. 

Synthese etioloqique (tableau) 

Le profil gazometrique mesure en air 
ambiant et au repos permet avec les don- 
nees cliniques et anamnestiques ainsi 
que TEFR de cerner la physiopathologie 
de Tinsuffisance respiratoire chronique 
et done sa cause. 

1. Hypoxemie sans hypercapnie 

II s'agit d'une insuffisance respiratoire 
chronique secondaire a une defaillance 
de Techangeur gazeux parenchymateux. 

L'examen clinique, les antecedents 
(tabagisme) et I'exploration fonctionnelle 
respiratoire permettent d'identifier les 
causes les plus frequentes : 


/ L'EFR montre la presence d'un syndrome 
obstructif. La majorite des patients ont 
une insuffisance respiratoire chronique 
obstructive (IRCO) consecutive a ('aggra- 
vation de la BPCO causale. L'asthme a 
dyspnee continue est une cause beaucoup 
moins frequemment rencontree a I'heure 
actuelle. II est retrouve dans moins de 10 % 
des cas chez les patients asthmatiques 
graves corticodependants de longue date 
ou s'ajoute, a Tatteinte bronchique propre- 
ment dite, une myopathie iatrogenique 
liee a ('utilisation prolongee des corticofdes. 

Ces 2 maladies realisent un syndrome 
obstructif pur (rapport volume expiratoire 
maximal par seconde [VEMS]/capacite 
vitale [CV] diminue, peu modifiable sous 
bronchodilatateur p-mimetique) associe 
a une distension thoracique variable. 

Encequiconcerne les BPCO, le tableau 
clinique typiquement rencontre est celui 
des BPCO de type B a forme bronchitique 
predominante, caracterisee par une toux et 
une expectoration anciennes, une tendance 
plethorique et Tapparition relativement pre- 
coce de signes de coeur pulmonaire chro- 
nique avec oedeme des membres inferieurs. 

On retrouve en tomodensitometrie des 
lesions emphysemateuses de type centro- 
lobulaire, post-bronchitique predominant 
aux apex. 

Les BPCO de type A, a forme emphy- 
semateuse predominante, caracterisent 
des patients plutot maigres, tres distendus, 
relativement peu bronchorrheiques, mais 
tres dyspneiques, avec expiration caracte- 
ristique a levres pincees. Ces patients, dont 
les gaz du sang sont longtemps normaux 


au repos evoluent ensuite vers une symp- 
tomatologiedominee par unedyspnee seve- 
re au moindre effort et souvent au repos, 
avec apparition d'une hypoxemie en fin 
devolution. L'insuffisance cardiaque droite 
est generalement tardive. La distension est 
tres importante, et le scanner montre des 
signes d'emphyseme diffus (plutot de type 
panlobulaire, predominant plutot aux bases). 
/ L'EFR montre un syndrome restrictif 
pur. II s'agit alors d'une pneumopathie 
interstitielle chronique evoluee vers la 
fibrose (fibrose interstitielle diffuse 
idiopathique ou secondaire, pneumoconiose 
evoluee. La presence d'une dyspnee d'effort 
puis de repos avec polypnee, d'une cyanose, 
de rales crepitants bilateraux, Thippocra- 
tisme digital inconstant, des donnees radio- 
graphiques et tomodensitometriques 
confirment aisement le diagnostic. On 
retrouve aussi un syndrome restrictif pur 
(VEMS/CV normal, capacite pulmonaire totale 
diminuee), un effondrement de la capacite 
de diffusion de I'oxyde de carbone, et une 
hypoxemie souvent severe (< 50 mmHg) 
avec hypocapnie reactionnelle. 

/ L'EFR montre un syndrome mixte. II 
s'agit souvent de patients porteurs de dila- 
tations des bronches, de sequelles de 
tuberculose associees a une BPCO ou, 
plus rarement, de patients souffrant de 
mucoviscidose. 

On observe toujours, au stade d'insuffi- 
sance respiratoire chronique, une hypoxemie 
tranche a laquelle s'associe une hypercapnie 
d'amplitude variable dans le temps en 
fonction du degre d'encombrement et de 
la qualite du drainage bronchique. 


Tableau 


Etiologie des insuffisances respiratoires 
chroniques traitees a domicile par ventilation artificielle 


TYPE D'lRC 

ETIOLOGIE 

1 Restrictives 


- parietales 

cyphoscoliose, sequelles de tuberculose 

- neuromusculaires 

sequelles de poliomyelite, myopathies, sequelles traumatiques cervicales, 
sclerose laterale amyotrophique, paralysie diaphragmatique bilaterale 

- centrales 

syndrome obesite/hypoventilation 

1 Obstructives 

BPCO, asthme a dyspnee continue 

1 Mixtes 

dilatation des bronches, association de sequelles de tuberculose 
et d'une BPCO, mucoviscidose 
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2. Hypoxie et hypercapnie 

II s'agit d'une insuffisance respiratoire 
chronique par defaillance de la pompe 
ventilatoire. 

/ Presence d'un syndrome restrictif pur 
a I'EFR. La spirographie met en evidence 
typiquement un syndrome restrictif pur 
(rapport VEMS/CV normal, diminution de 
la capacite pulmonaire totale). II existe 
une hypoxemie (souvent plus discrete 
que dans la defaillance de I'echangeur 
parenchymateux), avec hypercapnie 
patente signant la presence d'une hypo- 
ventilation alveolaire. La PaC0 2 est elevee 
dans les deformations thoraciques ou les 
atteintes parietales secondaires a des 
processus mutilants cicatriciels. En cas de 
myopathie ou de maladie neuromusculaire, 
une faible elevation de la PaC0 2 est deja 
un signe d'alerte et peut correspondre a des 
diminutions tres prononcees de la capacite 
vitale a ce stade souvent largement < 50 % 
dans les myopathies par exemple. 

Parallelement aux elements precedents, 
la radiographie thoracique permet de 
confirmer I'existence d'une deformation 
thoracique (scoliose, cyphose, cyphoscoliose, 
sequelles de tuberculose, sequelles chirur- 
gicales). Dans I'insuffisance respiratoire 
neuromusculaire, une reduction du volume 
pulmonaire avec surelevation bilaterale 
des diaphragmes est mise en evidence. La 
radiographie thoracique confirme I'exis- 
tence de lesions mutilantes pleuro-paren- 
chymateuses, essentiellement dans le cadre 
des sequelles de tuberculose. En cas d'obe- 
site importante, on observe souvent une 
surelevation bilaterale des coupoles dia- 
phragmatiques, une cardiomegalie et une 
hypervascularisation pulmonaire. 

Le scanner thoracique est surtout 
necessaire en cas de sequelles pleuro- 
parenchymateuses et de deformations 
thoraciques, afin de preciser I'etat du 
parenchyme pulmonaire et de documenter 
I'existence d'eventuelles bronchectasies 
localisees souvent frequentes au contact 
des lesions pleurales cicatricielles post- 
tuberculeuses. 

Devaluation polysomnographique est 
utileafin dequantifier I'hypoxemie nocturne 
par la mesure simple d'une oxymetrietrans- 
cutanee enregistree pendant le sommeil 


ou, mieux, I'analyse polygraphique venti- 
latoire qui enregistre tous les signaux 
ventilatoires et qui peut etre associee a 
I'enregistrement des parametres neuro- 
logiques constituant la definition de la 
polysomnographie. Ces techniques facilities 
par I'utilisation de moniteurs portatifs 
informatises permettent de quantifier 
I'hypoxemie nocturne et I'existence d'une 
hypoventilation alveolaire nocturne qui 
peut etre en partie aggravee dans cer- 
tains cas par la coexistence d'apnees noc- 
turnes obstructives ou centrales. 

/ Presence d'un syndrome obstructif. II 
s'agit communement d'une forme evoluee 
de BPCO de type B (post-bronchitique) 
avec hypoxemie parfois severe, associee 
a une hypercapnie avec acidose ventilatoire 
compensee. La presence d'une hypercapnie 
caracterise un degre de severite supple- 
mentaire en rapport avec une hypoventilation 
alveolaire (liee aux mauvaises conditions 
geometriques de fonctionnement des 
muscles respiratoires face a une charge 
respiratoire accrue du fait de I'obstruction 
et a la distension thoracique eventuelle- 
ment associee). 

/ Presence d'un syndrome mixte. II 

associe dans des proportions variables 
un syndrome obstructif et un syndrome 
restrictif et se voit essentiellement dans 
les sequelles de tuberculose compliquees 
d'une BPCO, ou dans une BPCO associee 
a une obesite, et aussi chez les malades 
atteints de dilatations des branches et de 
mucoviscidose. La part respective de ('ob- 
struction et de la restriction pulmonaire 
guidera les indications therapeutiques. 
Le scanner thoracique est un element 
important du bilan complementaire. 


PRONOSTIC ET RISQUES 
EVOLUTIFS 


Le risque evolutif majeur de I'insuffisance 
respiratoire chronique est I'insuffisance 
respiratoire aigue (IRA) dont il faut essayer 
de prevenir la survenue. L'nsuffisance 
respiratoire aigue, decompensation d'un 
equilibre jusque-la conserve, est declenchee 
par certains facteurs relativement uni- 
voques : surinfection, encombrement 


broncho-pulmonaire, apparition d'un 
trouble du rythme cardiaque, embolie 
pulmonaire, ou un evenement exogene : 
intoxication aigue, surdosage en medicament 
depresseur respiratoire (antalgique, 
sedatif, antitussif) ou bronchoconstricteur 
(p-bloquant), traumatisme, notamment 
thoracique, intervention chirurgicale 
recente. 

Le diagnostic d'nsuffisance respiratoire 
aigue peut alors se faire dans 2 situations 
(fig. 5). 

Apparition d'une detresse 
respiratoire devolution rapide 

Cela invite a rechercher un accident 
barotraumatique (pneumothorax), I'ap- 
parition d'un trouble paroxystique du 
rythme cardiaque, un encombrement 
massif, ou une embolie pulmonaire. Dans 
ces cas, le diagnostic est evident avec un 
patient en grande dyspnee, cyanose, 
obnubile (voire comateux), avec parfois 
apparition de pauses cardiaques et (ou) 
de pauses respiratoires (de mauvais pro- 
nostic si aucune assistance respiratoire 
efficace n'est rapidement mise en place). 
Au maximum, le patient presente un arret 
cardiorespiratoire justifiant une ressusci- 
tation d'urgence avec ventilation endo- 
tracheale d'emblee. Les gaz du sang 
retrouvent alors une hypoxemie severe 
(Pa0 2 < 50 mmHg), une hypercapnie parfois 
extreme (les niveaux >100 mmHg ne sont 
pas exceptionnels) avec acidose ventilatoire 
aigue decompensee (pH < 7,30, bicarbonates 
plasmatiqueseleves). 

Decompensation progressive 

Une cause declenchante infectieuse 
est le plus souvent retrouvee. On constate 
alors une accentuation de la dyspnee 
d'effort, puis I'apparition d'une dyspnee 
de repos, I'accentuation de la cyanose et 
I'apparition de troubles de conscience 
avec parfois encephalopathie respiratoire 
(asterixis). L'acidose ventilatoire decom- 
pensee est presente egalement (on est 
parfois frappe par la bonne tolerance 
relative de niveaux eleves de PaC02 chez 
certains patients. La ventilation dite non 
invasive (car n'ayant pas recours a I'abord 
endotracheal [masque nasal ou facial]) est 
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Algorithme decisionnel en cas d'insuffisance respiratoire aigue chez un insuffisant respiratoire chronique. 


alors tres efficace avec, en cas d'echec, le 
recours a une ventilation invasive avec 
intubation endotracheale. 

On en rapproche, a un degre plus 
modere, I'apparition de signes d'hypo- 
ventilation alveolaire nocturne qui doit attirer 
I'attention chez un patient jusque-la indemne 
de cette symptomatologie (cephalees 
matinales, aggravation de I'asthenie diurne, 
baisse de la vigilance, hypersomnolence 
diurne et insomnie nocturne). L'apparition 
d'une hypersudation doit faire evoquer 
une poussee hypercapnique. 

Dans ces 2 dernieres eventualites, le 
patient doit etre pris en charge en milieu 
specialise pour traitement de la ou des 
causes declenchantes (si elles sont mises 
en evidence) et surtout mise en place d'une 
assistance respiratoire comportant au 
minimum une oxygenotherapie continue 
a faible debit, voire une assistance ventila- 
toire en cas de deterioration gazometrique 
et apparition d'une acidose ventilatoire 
decompensee avec PaC0 2 elevee, bicar- 
bonates plasmatiques normaux ou discrete- 


ment eleves, pH bas < 7,38. Le traitement 
repose alors sur la mise en place, paralle- 
lement au traitement de la cause declen- 
chante, d'une ventilation artificielle par- 
fois menee durant les premiers jours 24 
h/24, utilisant preferentiellement la ven- 
tilation non invasive par masque nasal ou 
facial. Ce n'est qu'en cas d'echec de cette 
ventilation non invasive qu'est mise en 
place une ventilation endotracheale par 
sonde d'intubation. Dans ces 2 circons- 
tances, le patient sera oriente en milieu 
specialise de reanimation ou de soins 
intensifs respiratoires. 

Le pronostic d'une premiere decom- 
pensation asphyxique est generalement 
bon si celle-ci est prise a temps ; le plus 
souvent, ces patients quitteront le secteur 
de reanimation avec un equipement 
d'assistance ventilatoire comportant une 
oxygenotherapie au long cours a domicile, 
voire une assistance ventilatoire au 
masque. Dans les formes les plus graves, 
lorsque I'intubation n'a pu etre evitee, il 
peut avoir ete necessaire de recourir a une 


tracheotomie pour obtenir le sevrage du 
respirateur, laquelle est parfois maintenue 
au long cours avec ventilation assistee, au 
minimum nocturne, mais dont la duree 
quotidienne varie selon les causes de 
I'insuffisance respiratoire chronique. 


ATTITUDE THERAPEUTIQUE 
ET PLANIFICATION 
DU SUIVI DU PATIENT 


Moyens 

1. Prevention des affections causales 

Elle consiste en la lutte antitabac, le 
controle de I'obesite, le conseil genetique etc. 

2. Transplantation pulmonaire 

Dans certaines formes d'insuffisance 
respiratoire chronique (BPCO, fibrose pul- 
monaire, mucoviscidose) on peut proposer 
un traitement radical de I'insuffisance 
respiratoire chronique constitue par la trans- 
plantation pulmonaire uni- ou bipulmonaire 
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qui n'est proposee que dans des condi- 
tions particulieres tres selectives etant 
donne la penurie actuelle de greffons. 

3. Chirurgie de reduction 

DE VOLUME PULMONAIRE 

El le peut ameliorer significativement 
I'etat respiratoire de certaines BPCO dis- 
tendues, mais ses indications sont portees 
au cas par cas chez les patients ultra- 
selectionnes. 

4. Traitement symptomatique 

Le traitement de I'insuffisance respira- 
toire chronique repose avant tout sur des 
moyens essentiellement symptomatiques 
visant a compenser I'hypoxemie et a 
corriger, au moins partiellement le niveau 
d'hypercapnie, afin de reduire les hospi- 
talisations au long cours pour decompen- 
sation, ameliorer la qualite et I'esperance 
de vie. En cas d'insuffisance respiratoire 
chronique constitute, est ainsi discute, 
devant le caractere chronique de la dete- 
rioration gazometrique, verifiee a moins 
15 jours d'intervalle, I'interet d'une assis- 
tance ventilatoire au long cours (oxygeno- 
therapie et assistance ventilatoire mecanique 
a domicile qui peuvent etre prescrites iso- 
lement ou en association selon les cas). 


Indications et modalites (fig. 6) 

1. INSUFFISANCE RESPIRATOIRE 
CHRONIQUE OBSTRUCTIVE 

/ Criteres de prescription : correspondant 
a une detail lance de I'echangeur paren- 
chymateux de gaz, la prescription releve en 
premiere intention d'une oxygenotherapie 
au long cours a domicile (OLD). 

Chez les patients atteints de BPCO - 
qui est de tres loin la premiere cause 
d'insuffisance respiratoire chronique 
obstructive -, la discussion d'une oxygeno- 
therapie au long cours a domicile s'effectue 
en cas d'apparition de signes de degrada- 
tion cardiorespiratoire (decompensa- 
tions de plus en plus frequente ; aggrava- 
tion de la dyspnee ; deterioration de la 
qualite de vie ; presence d'oedemes des 
membres inferieurs signant I'existence 
d'une insuffisance cardiaque droite). 

L'efficacite de l'oxygenotherapie au long 
cours a domicile en termes d'esperance de 
vie et de reduction des episodes de 
decompensation a ete demontree sous 
reserve d'une duree quotidienne d'inha- 
lation de15 h/24 h au minimum, sommeil 
inclus, chez les patients repondant aux 
criteres suivants: 


— > Pa0 2 est < 55 mmHg ; 

-4 Pa0 2 comprise entre 55 et 60 mmHg 
quand sont presents un ou plusieurs 
des elements suivants : desaturation 
nocturne en oxygene, notion d'une 
hypertension arterielle pulmonaire 
precapillaire, polyglobulie, signes cli- 
niques de coeur pulmonaire chronique 
avec notamment oedemes des membres 
inferieurs. 

L'oxygenotherapie au long cours a 
domicile est aussi prescrite en cas de 
fibrose pulmonaire. 

2. Modalites pratiques 

On commence le plus souvent par une 
oxygenotherapie simple a la lunette qui 
requiert des debits d'oxygene relativement 
faibles (de I'ordre de 0,5 a 1,5 L/min) dont 
on verifie l'efficacite sur une epreuve 
d'inhalation de 1/2 h a 1 h sur les gaz du 
sang ;on essaie d'obtenir une Sa0 2 sous 
0 2 ^ 92 % (correspondant a une Pa0 2 
^ 60 mmHg), compatible avec un transport 
en 0 2 vers les tissus peripheriques optimal. 
Chez les sujets egalement hypercapniques, 
une elevation moderee de la PaC0 2 satellite 
de l'oxygenotherapie est tolerable chez le 
patient en etat stable. 



IMliia Discussion d'une assistance respiratoire chez un insuffisant respiratoire chronique. 
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Des lors, grace a un formulaire de demande 
d'entente prealable specifique, est prescrite 
rinstallation de la source d'oxygene, consti- 
tute chez lessujets peu ou non ambulatoires, 
par les concentrateurs d'oxygene qui 
fonctionnent sur I'energie electrique. Ces 
appareils, d'un maniement simple, fiable, 
economique ont I'inconvenient d'etre peu 
adaptes au deplacement du patient et d'etre 
relativement bruyants. Ms sont neanmoins 
tres repandus a I'heure actuelle. Lorsque 
le sujet souhaite garder des possibility de 
deambulation (ou lorsque les debits necessaires 
sont > 4 L/min), on propose une source d'oxy- 
genotherapie liquide (se composant d'un 
reservoir fixe rempli par le fournisseur 
d'oxygene tous les 10 a 15 jours en fonction 
de sa consommation quotidienne et d'une 
reserve portative d'oxygene, dont les derniers 
exemplaires se sont beaucoup miniaturises 
avec une autonomie satisfaisante de I'ordre 
de10hafaibledebit).Lescylindresgazeux 
ne sont plus utilises qu'en tant que source 
de secours ou parfois de deambulation 
avec une autonomie bien sur beaucoup plus 
reduite que les sources liquides. 

Ces sources seront adaptees quant a 
leur choix en fonction du debit necessaire 
chez un patient donne ; c'est ainsi que les 
patients atteints de fibrose pulmonaire 
volontiers tres hypoxiques auront le plus 
souvent besoin de debits > 4 a 5 L/min 
controles par gazometrie arterielle. 

3. Surveillance 

Le suivi de ces patients sous oxygeno- 
therapie est assure avec une frequence 
au minimum semestrielle, voire trimes- 
trielle chez certains. Ce suivi guettera les 
elements de deterioration clinique tant 
sur le plan respiratoire (accentuation de 
la dyspnee) que cardiaque (apparition de 
troubles du rythme, d'oedemes des membres 
inferieurs incoercibles) ou neurologique 
(apparition de signes d'encephalopathie 
respiratoire ou de troubles de la vigilance 
diurne). Plus de 50 000 malades sont 
actuellement equipes a domicile d'une 
oxygenotherapie au long cours. La mainte- 
nance technique des appareillages utilises 
et le reapprovisionnement des sources 
liquides ou gazeuses sont assures par les 
prestataires specialises a domicile, qu'ils 
soient publics (associatifs) ou liberaux. 



BH ! Patient sous ventilation non 
invasive (masque nasal). 


4. Place de la ventilation 

A DOMICILE 

Dans I'lRCO, les indications de la ventilation 
a domicile (VAD) ne vivent que des echecs 
de I'oxygenotherapie ; generalement, elle 
est proposee en dehors d'une linsuffisance 
respiratoire aigue chez des patients avec 
IRCO evoluee, hypoxique et hypercapnique, 
instable, sujette a de frequents episodes 
dedecompensation, hypoxiqueset hyper- 
capniques, et (ou) au decours immediat 
d'une insuffisance respiratoire aigue ayant 
necessity une ventilation mecanique, dont 
le sevrage s'est revele impossible. 

Insuffisance respiratoire 
chronique restrictive 

En rapport avec une defaillance de la 
pompe ventilatoire, elle releve de la mise 
en place d'une ventilation mecanique a 
domicile au long cours. 

1. Criteres de prescription 

Les indications de la ventilation a 
domicile sont clairement etablies en cas 
d'insuffisance respiratoire chronique res- 
trictive dont elle ameliore la 
qualite de vie et en permettant 
au patient, dans certaines cau- 
ses, de retrouver une activite 
normale le jour (grande obesi- 
te, sequelles tuberculeuses, 
deformations thoraciques). 

Le signe d'alerte est la dete- 
rioration de I'etat clinique avec 
apparition de signes d'hypoven- 
tilation alveolaire nocturne. 

Les niveaux gazometriques 
permettant d'evoquer la mise 
en place d'une ventilation non 


invasive sont represents par la presence 
d'une PaC0 2 > 45 mmHg ou s'aggravant 
regulierement malgre la prise en charge 
realisee par ailleurs. Chez les myopathes, 
I'indication de la ventilation est posee 
lorsque la capacite vitale chute en des- 
sous de 50 % des theoriques, quelle que 
soit la gazometrie arterielle ou, a 
fortiori, si une hypercapnie commence a 
apparaTtre. Lorsque I'hypercapnie est 
presente, la capacite vitale est souvent 
< 40 % des valeurs theoriques. Dans d'autres 
cas, la ventilation a domicile est decidee 
au decours d'un episode asphyxique. 

2. Modalites PRATIQUES (fig. 7) 

Dans ces cas ou I'appareillage est effectue 
en dehors d'un episode asphyxique, le patient 
est convoque en hospitalisation de semaine 
pour education therapeutique (formation 
a I'utilisation de I'appareillage du patient 
et de ses proches ainsi que de I'utilisation 
du masque nasal et de sa fixation). La venti- 
lation devra etre utilisee la nuit et toutes 
les nuits et parfois prolongee en periode 
diurne ; en fonction des causes de I'insuffisance 
respiratoire chronique, il pourra etre indis- 
pensable d'adjoindre a cette ventilation 
nocturne, une oxygenotherapie diurne, 
voire une oxygenotherapie supplementant 
le respirateur lui-meme. 

La meilleure indication de la ventilation 
au long cours a domicile est I'insuffisance 
respiratoire restrictive parietale ou 
neuromusculaire. Ce n'est qu'en cas d'e- 
chec de la ventilation non invasive que 
peut etre discutee une ventilation au long 
cours par tracheotomie (fig. 8), celle-ci 
etant realisee le plus souvent au cours d'une 
poussee d'insuffisance respiratoire aigue. 



OH Patient cyphoscoliotique ventile par tra- 
cheotomie. 
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POINTS FORTS 


r 


a retenir 

Deux mecanismes schematiques parfois intrigues expliquent l'insuffisance 
respiratoire chronique : la defaillance de I'echangeur parenchymateux 
dont le marqueur bioloqique est I'hypoxie, et la defaillance de la pompe 
ventilatoire, source d'hypoventilation alveolaire, dont le marqueur 
bioloqique est I'hypercapnie. 

Le diaqnostic est avant tout Clinique, reposant sur la recherche 
d'une accentuation de la dyspnee, d'une cyanose, de siqnes 
d'hypoventilation alveolaire nocturne. 

L'exploration fonctionnelle respiratoire permet de typer I'insuffisance 
respiratoire chronique en cause : BPCO, fibrose, obesite, sequelles 
tuberculeuses, maladie neuromusculaire, une deformation thoracique. 

Les insuffisances respiratoires chroniques de cause parenchymateuse 
relevent plutot d'une oxyqenotherapie au lonq cours a domicile, alors 
que les insuffisances respiratoires chroniques par atteinte de la pompe 
ventilatoire constituent I'indication de choix de la ventilation mecanique 
au lonq cours, surtout assuree maintenant par la ventilation non invasive. 


3. Aspects techniques 

La ventilation a domicile s'effectue 
par I'intermediaire d'un masque nasal 
ou, plus rarement, de canules nasales. 
Le respirateur utilise est d'un type varia- 
ble ; on privilegie un respirateur dit 
volumetrique chez les patients atteints 
de maladie neurologiqueoudemyopathie 
et lorsque I'autonomie est inferieure a 
12 h/24 h. Le patient devra ensuite etre 
regulierement suivi avec realisation de 
controles gazometriques reguliers au 
long cours. Chez certains de ces patients, 
une ventilation tres prolongee sur le 
nycthemere sera necessaire ; a partir de 
15 heures de ventilation nasale, on recom- 
mande la ventilation par tracheotomie. 
Certains patients sont dependants 24 
h/24 h de leur appareil ; un respirateur de 
secours est alors necessaire en plus du 
respirateur qu'ils utilisent habituellement 
pourse ventiler. 


CONCLUSION 


L'insuffisance respiratoire chronique 
est une maladie frequente imposant une 
prise en charge soigneuse et couteuse 


imposant I'utilisation d'un materiel d'oxy- 
genotherapie et parfois aussi d'assistance 
ventilatoire au long cours a domicile. 
Cette prise en charge instrumentale est 
associee a la poursuite du traitement 
medicamenteux adapte a la cause de 
I'insuffisance respiratoire chronique. La 


prevention des surinfections et I 'arret 
definitif du tabac constituent des elements 
preventifs capitaux permettant de reduire 
les acces de decompensation et les poussees 
d'exacerbation de la maladie causale. Les 
vaccinations antigrippale et antipneumo- 
coccique seront systematiques. 


MINI TEST 





A/ YRAJ ou FAUX? 



2 


La presence d'une dyspnee d'effort signe 
la presence d'une insuffisance respiratoire 
chronique. 

La reduction de la capacite pulmonaire 
totale definit la presence d'un syndrome 
restrictif. 


3 


La diminution du volume expiratoire maxi- 
mal par seconde (VEMS) caracterise 
I'existence d'un syndrome obstructif. 


B/YRA! ou FAUX ? 



2 


3 


L'existence d'une dyspnee d'effort per- 
sistante chez un patient souffrant d'une 
BPCO impose I'instauration d'une oxy- 
genotherapie au long cours a domicile. 

La realisation d'une gazometrie arterielle 
est indispensable au diagnostic positif d'une 
insuffisance respiratoire chronique. 

Dans I'insuffisance respiratoire chronique 
obstructive, la prescription d'une oxygeno- 
therapie nocturne au long cours est suffisante. 


C/QCM 


Parmi les siqnes suivants, lesquels sont 
en rapport avec une hypoventilation 
alveolaire nocturne ? 



Dyspnee. 


2 


Cephalees matinales. 


3 


Sueurs. 


Oualite du sommeil mediocre. 


5 


Hypersomnolence diurne. 


•SV^O/J'A'J :g/j'A'j:v:s0suod0y 


I Guides pratiques destines 
aux patients : Oxygenotherapie - 
Ventilation par tracheotomie - 
Ventilation non invasive. 

(disponibles gratuitement 
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